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DIAGNOSTIQUER 

les differents types d’angiomes. 


L es angiomes sont un groupe heterogene d’affections vas- 
culaires. La classification proposee en 1996 par V Interna- 
tional Society for the Study of Vascular Anomalies permet 
de definir deux entites bien distinctes : les tumeurs, representees 
principalement par les hemangiomes, et les malformations vas- 
culaires qui peuvent porter sur les capillaires sanguins, les veines, 
les lymphatiques (lymphangiomes) ou etre arterioveineuses. 

Hemangiomes 

Epidemiologie 

Les hemangiomes, egalement appeles angiomes immatures, 
sont les plus frequentes des tumeurs vasculaires. Ms touchent 
environ 1 0 % des nourrissons, avec une predominance feminine. 
Ms sont egalement plus frequents chez les prematures. 

Pathogenie 

Elle n’est pas encore totalement elucidee. Les hemangiomes 
correspondent histologiquement a une proliferation tumorale 
benigne de cellules endotheliales avec formation de neo-vais- 
seaux. Des similitudes phenotypiques avec les cellules placen- 
taires ont recemment ete mises en evidence. Actuellement, deux 
hypotheses dominent : la premiere fait intervenir une embolisa- 
tion du derme par les cellules placentaires, la seconde une diffe- 
rentiation aberrante des cellules souches endotheliales en micro- 
vaisseaux placentaires. 

Clinique 

1. Aspects cliniques 

L’hemangiome se presente comme une masse de consistance 
ferme et elastique (fig. 1). 




Son diagnostic est clinique. L’examen permet de verifier qu’il 
ne bat pas, ne souffle pas, et ne disparart pas a la pression. 

Trois aspects peuvent etre distingues en fonction de la profon- 
deur de I’atteinte : 

- I’angiome superficiel, egalement appele angiome tubereux ou 
« fraise », a une localisation dermique superficielle. II se presente 
comme une tumefaction rouge ecarlate a surface irreguliere ; 

- I’angiome sous-cutane de localisation dermique profonde et 
hypodermique se manifeste par une masse saillante sous une 
peau normale ou telangiectasique ; 

- I’angiome mixte, qui associe les caracteristiques des deux entites 
precedentes ; la composante profonde apparait le plus sou- 
vent dans un second temps. 

2. Profil evolutif 

Lhemangiome apparait le plus souvent dans les premiers jours 
de vie, parfois precede d’une nappe pale « anemique » ou telan- 
giectasique (marque premonitoire). Son evolution en 3 phases 
est caracteristique. Les durees de chaque phase peuvent varier 
notablement d’un enfant a I’autre. La phase de croissance dure 
en moyenne 6 a 1 0 mois, mais elle peut etre plus longue pour les 
localisations sous-cutanees. Vient ensuite une phase de stabili- 
sation qui dure jusqu’a I’age de 1 8 a 20 mois. La derniere phase 
est celle de la regression spontanee, qui peut durer plusieurs 
annees (de 2 a 1 2 ans). Cette regression est complete dans plus 
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Angiomes / 

POINTS FORTS A RETENIR / 

Q Les angiomes constituent un groupe heterogene 
d’affections vasculaires comprenant des tumeurs, 
representees principalement par les hemangiomes 
et des malformations vasculaires. 

Q Les hemangiomes apparaissent le plus souvent apres 
la naissance et regressent presque toujours apres une phase 
de croissance, leur gravite est principalement 
liee a leur localisation. 

Q Les malformations vasculaires peuvent toucher 
tous les types de vaisseaux. 

O Les angiomes plans sont des malformations capillaires. 

Ms sont presents a la naissance et evoluent peu. Ms sont 
parfois les temoins de malformations sous-jacentes graves. 

Q Les malformations arterio-veineuses sont les plus graves, 
car elles sont a flux rapide. 


de 80 % des cas mais laisse parfois un aspect de peau fletrie. 
Elle est incertaine dans certaines localisations : nez, joue, pau- 
pieres, levres. 

L’hemangiome congenital est une forme particuliere d’heman- 
giome present des la naissance, parfois meme depiste a I’echo- 
graphie antenatale. Certaines formes involuent completement de 
fagon precoce alors que d’autres ne regressent pas. La presen- 
tation peut parfois etre atypique et faire discuter une tumeur 
maligne. La realisation d’une biopsie est alors necessaire. 

Formes graves 

1 . Formes mettant en jeu le pronostic fonctionnel 

La mise en jeu du pronostic fonctionnel est principalement 
r apanage des hemangiomes de localisation peri-orificielle. Les 
plus caracteristiques sont les formes orbito-palpebrales, labiales, 
perineales et narinaires. 

L’hemangiome orbito-palpebral (fig. 2) expose principalement au 
risque d’amblyopie par occlusion precoce de la fente palpebrale, 
compression du globe oculaire, ou infiltration du cone orbitaire et 
des muscles oculomoteurs. II peut egalement entraTner un astig- 
matisme unilateral par deformation de la cornee. 

L’hemangiome situe a proximite d’un orifice naturel peut etre a I’ori- 
gine d’une gene, par exemple a la succion dans le cas d’heman- 
giome labial, et ainsi perturber I’alimentation du nourrisson. II 
peut egalement perturber le developpement maxillo-dentaire. 

L’hemangiome perineal ne gene pratiquement jamais les fonc- 
tions d’elimination, mais il peut se compliquer d’une ulceration. 

L’hemangiome narinaire, egalement appele « angiome Cyrano », 
est souvent a I’origine d’un prejudice esthetique important, sou- 
vent mal vecu psychologiquement. II represente egalement un 
risque de deformation des structures cartilagineuses sous- 
jacentes. 

2. Formes mettant en jeu le pronostic vital 

L’hemangiome sous-glottique est a craindre devant un heman- 
giome englobant le bas du visage, la levre inferieure et le cou 
(« en barbe ») ou en cas d’angiome buccal (sous forme d’une 
nappe rouge sans relief). La gene respiratoire survient dans les 
premieres semaines de vie, parfois a I’occasion d’une infection 



respiratoire. L’apparition d’un stridor temoigne d’une obstruction 
laryngee severe pouvant evoluer rapidement vers un etat de 
detresse respiratoire necessitant I’intubation, voire la tracheo- 
tomie en milieu specialise. 

L’hemangiomatose viscerale doit etre suspectee chez un nouveau- 
ne porteur d’angiomes cutanes de petite taille (hemangiomes 
miliaires) ou d’un hemangiome segmentaire, particulierement de 
la face. 

Les angiomes visceraux, en particulier hepatiques, peuvent, du 
fait d’une vascularisation intense, etre a I’origine d’un retentisse- 
ment hemodynamique parfois majeur avec insuffisance car- 
diaque. Une echographie hepatique se justifie en cas d’an- 
giomes miliaires. S’il existe des angiomes hepatiques, il faut alors 
egalement faire une echographie cardiaque. 

Un hemangiome etendu du visage peut etre revelateur d’un 
syndrome PHACE, acronyme utilise pour decrire un syndrome 
neurocutane qui associe des malformations de la fosse Qoste- 
rieure, de grands hemangiomes faciaux, des anomalies arterielles, 
cardiaques (incluant une coarctation aortique), et oculaires (eye). 

Complications 

1. Ulceration 

L’ulceration correspond a une necrose superficielle et limitee 
survenant le plus souvent pendant la phase de croissance de 
I’ hemangiome. Sa survenue est souvent favorisee par la macera- 
tion et les frottements. Elle peut etre tres douloureuse, peut se 
compliquer d’hemorragies ou de surinfections. Elle est a I’origine 
de cicatrices disgracieuses. 
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2. Syndrome de Kasabach-Merritt 

Le syndrome de Kasabach-Merritt correspond a une coagula- 
tion intra-vasculaire localisee avec thrombopenie majeure conse- 
cutive a la constitution d’un important hematome au sein de 
I’angiome qui prend alors un aspect tres inflammatoire. Une 
revue recente de la litterature a montre qu’il survenait principale- 
ment sur des tumeurs vasculaires differentes des hemangiomes, 
principalement les angiomes en touffe et les hemangio-endothe- 
liomes kaposiformes. II s’agit d’une urgence therapeutique 
necessitant une prise en charge pluridisciplinaire en milieu spe- 
cialise. 

Modalites de prise en charge 

La grande majorite des hemangiomes evoluent spontanement 
favorablement et ne necessitent aucun traitement. 

Le traitement de reference des hemangiomes graves etait la 
corticotherapie generale a tres fortes doses. La decouverte 
recente de I’efficacite du propranolol dans cette pathologie va 
probablement modifier a court terme les modalites de la prise en 
charge de ces tumeurs. La chirurgie peut etre proposee preco- 
cement en cas d’angiome du bout du nez ou parfois de la pau- 
piere, ou pour ameliorer une eventuelle sequelle esthetique apres 
I’involution naturelle. Le traitement des hemangiomes ulceres fait 
appel aux pansements hydrocolloides. Le laser a colorant pulse 
permet de diminuer la symptomatologie douloureuse et d’acce- 
lerer la cicatrisation. 

Malformations vasculaires 

A la difference des hemangiomes, les malformations vasculaires 
sont presentes a la naissance et n’ont pas tendance a regresser. 
On les classe le plus souvent en fonction du type de vaisseau 
atteint et de leurs caracteristiques hemodynamiques, les malfor- 
mations capillaires, veineuses et lymphatiques etant a flux lent, 
contrairement aux malformations arterioveineuses, plus graves, 
car a flux rapide. 

Malformations capillaires 

1 . Angiomes plans simples 

II s’agit de la malformation vasculaire la plus frequente, c’est la 
« tache de vin ». Elle se presente comme une macule erythema- 
teuse congenitale, se localisant le plus souvent a la face ou aux 
membres (fig. 3). L’angiome plan evolue peu : sa surface aug- 
mente de fagon proportionnelle a celle du tegument atteint, et sa 
couleur, qui s’attenue souvent au cours du premier mois en rai- 
son de I’erytheme physiologique, peut s’accentuer a Page 
adulte, surtout en cas de localisation faciale. II peut parfois s’ac- 
compagner d’une hyperplasie tissulaire au niveau du segment 
atteint. Son pronostic est principalement esthetique. 

Deux formes particulieres d’angiome plan doivent etre connues, 
car tres frequentes, bien que sans aucune gravite : I’angiome plan 
mediofrontal, qui est le seul amene a disparartre en 1 a 3 ans, et 



FIGURE 3 


Angiome plan etendu du membre superieur. 


I’angiome plan median posterieur du cuir chevelu de Unna, la 
« marque de la cigogne », qui persiste toute la vie cache sous la 
chevelure. Ces varietes sont appelees « taches saumonees ». 
Elies ne necessitent ni traitement ni explorations. 

2. Angiomes plans associes a des anomalies plus profondes 

Les angiomatoses neurocutanees : le syndrome de Sturge-Weber- 
Krabbe est la plus frequente. II doit etre suspecte devant un 
angiome plan touchant le territoire de la premiere branche du nerf 
trijumeau (VI ) qui comprend principalement le front et la paupiere 
superieure. Ce dernier peut en effet etre associe dans 1 0 % des 
cas a des anomalies vasculaires choroidiennes et leptomenin- 
gees responsables de comitialite precoce et d’un deficit moteur 
de Phemicorps contralateral a I’angiome, et a une atteinte oculaire, 
principalement un glaucome congenital. 

Le syndrome de Cobb, plus rare, associe un angiome plan 
metamerique du tronc a une malformation vasculaire vertebro- 
meningo-medullaire pouvant etre a I’origine d’une paraplegie. 

Les angiodysplasies osteohypertrophiques : le syndrome de 
Klippel-Trenaunay est une malformation vasculaire complexe qui 
associe un angiome plan d’un membre (inferieur le plus souvent) 
a des malformations veineuses et a une hypertrophie globale, en 
longueur et en volume de ce dernier a I’origine d’un gigantisme 
monomelique. Le syndrome de Parkes-Weber associe un angiome 
plan d’un membre a une malformation arterioveineuse. 

3. Telangectasies 

Les telangiectasies sont des malformations capillaires de petite 
faille qui apparaissent dans I’enfance et peuvent se developper a 
I’occasion d’episodes hormonaux, puberte ou grossesse. 
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Elies peuvent egalement etre acquises et apparaissent en cas 
cTinsuffisance hepatique (angiomes stellaires), cTinsuffisance vei- 
neuse, ou apres un traumatisme. 

La maladie de Rendu-Osler est une maladie genetique a trans- 
mission autosomique dominante associant des telangiectasies 
cutanees bien visibles au niveau des levres et des muqueuses 
buccales et nasales, a I’origine d’epistaxis. La gravite de ce syndrome 
est liee au risque d’atteinte viscerale, principalement pulmonaire. 

Malformations veineuses 

Elies se presentent comme des tumefactions bleutees indo- 
lores associees a un reseau de veines superficielles presentes 
des la naissance (fig. 4). Leur volume augmente en position 
declive, au cri ou a r effort. Elies sont facilement videes par la 
compression ou la surelevation du membre atteint. Hormis le 
prejudice esthetique qu’elles engendrent, elles peuvent etre a 
I’origine d’un certain nombre de complications : 

- douleurs liees a des phenomenes de thrombose localisees, a 
I’origine de la formation de phlebolithes qui surviennent secon- 
dairement et sont visibles a la radiographie standard ; 

- infiltration des structures musculaires ou articulaires adjacentes 
a I’origine d’un retentissement fonctionnel important ; 

- coagulation intravasculaire localisee qui touche principalement 
les formes etendues et qui peut secondairement se disseminer 
a I’occasion d’un traumatisme ou d’un geste chirurgical. 

Malformations lymphatiques 

Egalement appelees lymphangiomes, on distingue les malfor- 
mations macro- et microkystiques qui sont souvent associees. 
La forme macrokystique se presente comme une masse sous- 



Figure 4 


Anqiome veineux de la levre. 


cutanee, renitente a la palpation tandis que la forme micro- 
kystique est plus insidieuse, intratissulaire, parfois reperable par 
la presence de vesicules a la surface de la peau. 

Malformations arterioveineuses 

Ce sont des malformations hemodynamiquement actives, 
done potentiellement tres graves. Leur diagnostic doit etre evo- 
que devant une tumefaction chaude, battante, avec perception 
d’un thrill a la palpation. Un souffle peut egalement etre mis en 
evidence a I’auscultation ou au doppler. Plusieurs stades evolu- 
tifs ont ete decrits : le stade de dormance, pouvant simuler un 


Qu’est-ce qui peut tomber a rexamen ? 


Le theme est assez vaste pour faire I’objet d’un dossier a lui tout seul. 

II est probable dans ce cas que les questions portent sur les deux entites 
les plus frequentes : les hemangiomes et les angiomes plans. 

Attention alors a ne pas les confondre ! 


Comme pour toute question 
de dermatologie, il est previsible 
que le sujet soit accompagne 
d’un document iconographique qui 
permettra, associe aux elements du 
sujet, de poser un diagnostic. II sera 
surtout important de bien distinguer 
une forme benigne de diagnostic 


Clinique d’une forme potentiellement 
plus grave ou d’une complication 
pouvant necessiter d’eventuelles 
explorations complementaires et une 
prise en charge specifique. 

Le sujet pourra egalement etre traite 
au sein d’un dossier transversal, 
associe a de la pediatrie par exemple. 


On peut ainsi imaginer, par exemple, 
un dossier portant sur un 
hemangiome qui s’ulcere 
secondairement chez un nourrisson 
qui a en outre une diarrhee 
et un retard de croissance, ou bien, 
dans un dossier portant sur une crise 
convulsive du nourrisson la 
« decouverte >>, d’un angiome du VI 
devant faire evoquer un syndrome 
de Sturge-Weber-Krabbe, voire encore 
un syndrome de Klippel-Trenaunay 
(mais e’est moins probable). 
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angiome plan ou un hemangiome en phase de regression, puis 
les stades d’expansion, de destruction, et finalement de decom- 
pensation cardiaque pour les formes les plus graves. Des pous- 
sees peuvent survenir a la faveur d’episodes traumatiques, y 
compris chirurgicaux, ou hormonaux. 

Modalites de prise en charge 

Elies dependent principalement du type de malformation 
vasculaire. Le diagnostic d’angiome plan simple est clinique et ne 
necessite pas d’investigation complementaire, sauf en cas de 
suspicion de malformation associee : une imagerie par reso- 
nance magnetique nucleaire (IRM) cerebrale en cas de suspicion 
de syndrome de Sturge-Weber-Krabbe, ou une surveillance 
radiologique, d’un syndrome de Klippel-Trenaunay par exemple, 
s’imposent. 

Les autres malformations vasculaires necessitent la realisation 
d’une echographie doppler afin de confirmer les caracteristiques 
hemodynamiques de I’angiome, et surtout d’une IRM avec 
injection de gadolinium qui permet de confirmer le diagnostic et 
d’etudier I’extension de I’angiome en profondeur. En cas de mal- 
formation arterioveineuse, une angio-IRM permet en plus une 
exploration fonctionnelle de I’angiome. Les examens invasifs, 
tels que I’angiographie, la phlebographie ou la lymphoscinti- 
graphie, sont actuellement relegues en seconde intention. 


Le traitement de reference des angiomes plans simples est 
actuellement le laser a colorant pulse qui peut permettre d’atte- 
nuer la coloration rouge, sans pour autant I’effacer complete- 
ment. Une publication recente a montre par ailleurs qu’une reco- 
loration des angiomes traites etait possible a long terme. 

La prise en charge des autres types de malformation est com- 
plexe et se discute au cas par cas, si possible a I’occasion de 
consultations multidisciplinaires. 

Les angiomes veineux et lymphatiques necessitent le port 
d’une contention afin de limiter I’expansion du membre atteint. 
L’injection de produit sclerosant donne egalement de bons resul- 
tats en cas de poche veineuse ou lymphatique. En cas d’echec, 
un traitement chirurgical peut dans certains cas completer la 
sclerose. 

Compte tenu du risque d’aggravation, I’abstention therapeu- 
tique est habituellement proposee en cas de malformation arterio- 
veineuse, une intervention chirurgicale precedee d’une emboli- 
sation n’etant decidee qu’en cas de lesion evolutive risquant de 
mettre en jeu le pronostic vital. Elle est souvent precedee par I’in- 
jection de produit sclerosant et doit etre complete.* 


Les auteurs declarent n’avoir aucun conflit d’interets concernant les donnees 
publiees dans cet article. 
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